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RESUMEN

La cirugfa de Fontan ha mejorado el pronéstico de los pacientes con fisiologfa univentricular, aunque las com-
plicaciones linfaticas, como la bronquitis plastica y la enteropatia pierde-proteinas, contribuyen a la morbimor-
talidad en el seguimiento. La elevacion de la presion venosa resultante tras la cirugia de Fontan produce con-
gestion linfética, con dilatacion del conducto toracico, que se puede complicar con fistulas al arbol bronquial,
al duodeno, ascitis y edemas. En la actualidad se estdn implementando técnicas dindmicas y estaticas con RMN
para el diagndstico y tratamiento de estos problemas y afecciones. La secuencia turbo spin echo potenciada
en T2 con saturacion grasa es una secuencia rapida de alta resolucién que permite la estratificacion de las alte-
raciones linfaticas en 4 grados. Los estadios 3 y 4 se relacionan con peores resultados tras completar la cirugia
de Fontan, con mayores tiempos de hospitalizacién y un aumento de la mortalidad a 3 afos.
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ABSTRACT

Fontan surgery has improved the prognosis of patients with single ventricle physiology,; however, lymphatic com-
plications (plastic bronchitis and protein-losing enteropathy) are responsible for significant morbidity and mor-
tality. The elevation of venous pressure that results after the Fontan completion cause lymphatic congestion and
thoracic duct dilation, that can end with lymphatic fistulas into the bronchial tree, the duodenum, ascites or ede-
mas. Dynamic and static techniques with MRI are currently being implemented for the diagnosis and treatment of
these conditions. The fat-saturated T2-weighted turbo spin echo sequence is a fast and high-resolution sequence
that allows the stratification of lymphatic alterations in 4 grades. Stages 3 and 4 are related with worse outcomes
after Fontan completion.
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Fisiopatologia: el sistema linfatico
en la circulacion de Fontan

Introduccion

En 1971, Fontan y Baudet llevaron a cabo los primeros casos de derivacion

atriopulmonar para el tratamiento de la atresia tricispide. Desde entonces, se  La circulacién de Fontan produce una elevacion persistente de la presion ve-

producen multiples modificaciones de la técnica quirlrgica y, a principios de
los anos 90, aparece la derivacion cavopulmonar total.

La instauracion de estas técnicas quirdrgicas ha permitido a los pacientes con cir-
culacién univentricular mejorar su prondstico y alcanzar la edad adulta. Sin em-
bargo, la circulacién de Fontan sigue asociando una importante morbimortalidad.
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nosa que causa hiperfiltracion hacia la circulacion linfatica que, a su vez, pre-
senta dificultades en su drenaje por la disminucién del gradiente entre la linfa
y la circulacion venosa.

El resultado es la aparicion de congestion linfatica y dilatacion del conducto
toracico.
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El malfuncionamiento de la circulacion linfatica se expresa en forma de edema
periférico, bronquitis plastica o enteropatia pierde-proteinas, cuyo tratamiento
médico sigue constituyendo un reto.

Evaluacion de la circulacion linfatica
en la circulacion de Fontan

La caracterizacion de la circulacion linfatica en pacientes con ventriculo Uni-
co funcional puede ayudar a una mejor selecciéon de los pacientes candidatos
para completar la derivacion cavopulmonar, dilucidar los mecanismos fisiopa-
togénicos asociados a estas complicaciones y buscar estrategias terapéuticas
que los resuelvan.

En la actualidad disponemos de procedimientos dindmicos y estaticos" para
estudiar el sistema linfatico. Los estudios dindmicos, como la linfangiografia
pedal y la linfangiografia intranodal con resonancia magnética (RMN), permi-
ten visualizar la anatomia del sistema linfatico central y analizar la dindmica de
flujos con alta resolucién temporal y espacial.

Para hacer este tipo de estudios, se deben canular los pequefios vasos linfaticos
del dorso del pie o nédulos linfaticos inguinales guiados por ultrasonidos o
fluoroscopia. A continuacion, se administra un contraste oleoso y se realizan
secuencias poscontraste. Se pueden emplear equipos de 1,5T o 3 T. Estos es-
tudios permiten una planificacién de la técnica previa a la realizacion de los
procedimientos intervencionistas; sin embargo, son invasivos, laboriosos y re-
quieren de personal experto.

Con el objetivo de superar estas barreras, en la Ultima década se ha desarrolla-
do la evaluaciéon no invasiva estatica de la circulacion linfatica central, median-
te el empleo de secuencias turbo spin echo potenciadas en T2 con saturacién
grasa, que no requieren contraste, con los parametros técnicos descritos en la
Tabla 1. Para ello, se realizan planos coronales que incluyan desde el cuello
hasta el térax (es aconsejable incluir parte del abdomen para poder visualizar
la cisterna de Pecquet), sincronizadas con el electrocardiograma (ECG) y un
navegador respiratorio.

Tipo de secuencia Turbo spin echo potenciado en T2

Tamano del voxel Isotropico (1,1 x 1,1 x 1,1 mm)

2.500/650 ms

Tiempo de repeticion

Tiempo de eco 350 ms

Angulo de flip 90°

Otros

Sincronizacién cardiaca y respiratoria

Tabla 1. Pardmetros de para la realizacion de una linfografia estética por RMN.

La linfograffa por RMN es un procedimiento no invasivo, rapido (5-6 minutos),
que proporciona imagenes tridimensionales sin exponer al paciente a radiacio-
nes ionizantes. Constituye la mejor técnica para ver el conducto toracico y los
derrames pleurales. Sin embargo, también tiene limitaciones, puesto que no
proporciona informacién sobre el flujo linfatico y dificulta la visualizacién de
conductos pequenos. Tras la obtencién de las imagenes, se clasifican las ano-
malias linfaticas en 4 tipos segun la escala propuesta por Dori et al.” Tabla 2.

Afectacion supraclavicular minima/inexistente

Afectacion supraclavicular sin extension al mediastino

Afectacion supraclavicular con extension al mediastino

Afectacion supraclavicular con extension al mediastino
y con patrén intersticial pulmonar

Tabla 2. Grados de afectacion del sistema linfatico segun la escala de Dori et al.
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Repercusion clinica

En el estudio publicado por Biko et al® se valord la relacion entre el patron
de afectacion linfatica tras la derivacion entre la vena cava superior y la arteria
pulmonar derecha (cirugia de Glenn) y el curso clinico tras completar la cirugfa
de Fontan con la anastomosis de la vena cava inferior.

Se encontré que los pacientes con afectacion tipos 1y 2 tenfan un curso cli-
nico similar, con menores tiempos de hospitalizacion y duracion del derrame
pleural, y también menor mortalidad a 3 afos que los pacientes con patrones
tipos 3y 4. La necesidad de trasplante cardiaco, membrana de oxigenacion
extracorpdrea (ECMO), Fontan “take-down’, bronquitis plastica o la muerte solo
aparecié en pacientes con patrén tipo 4 (Figuras 1 a 4).

Figura 1. Proyeccion de méxima intensidad en plano coronal. Se observa
afectacion supraclavicular bilateral sin afectacion mediastinica ni pulmonar,
con conducto torécico dilatado (tipo 2).

Figura 2. Reconstruccion volumétrica del caso del paciente de la Figura 1.
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Figura 3. Plano coronal con afectacion pulmonar linfética supraclavicular,
mediastinica e intersticial bilateral, rodeando principalmente al érbol
bronquial derecho, asi como derrame pleural bilateral (tipo 4).

Figura 4. Proyeccién de maxima intensidad en el caso del paciente
de la Figura 3 en el plano coronal en la que se aprecia dilataciéon
del conducto tordcico.
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Conclusion

El conocimiento del grado de afectacion linfatica en pacientes con derivacion
cavopulmonar superior puede ayudar a seleccionar a aquellos de riesgo alto
tras una cirugia de Fontan. Igualmente, el mejor conocimiento de los mecanis-
mos implicados en la aparicion de la bronquitis plastica o enteropatia pierde-
proteinas permitird establecer medidas preventivas, asi como planificar estra-
tegias de tratamiento.

Ideas para recordar

La secuencia de RMN potenciada en T2 es una técnica rdpida y de alta re-
soluciéon para estudiar anomalias linféticas en pacientes con cardiopatias
congénitas y fisiologfa del ventriculo Unico.

Los pacientes con anomalias linfaticas tipo 3-4 tienen peores resultados
después de la cirugia de Fontan.

En el futuro, esta herramienta podria ayudar a mejorar el manejo y segui-
miento de estos pacientes, impactando en su evolucion clinica.
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